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1 История развития учения о порфириях






















порфиринового  обмена.  А  затем  возникновение 
заболевания  связывали  с  нахождением  порфири-
нов в эритроцитах, плазме крови, моче и кале.










ным вдавлением в  центре,  некроз,  оспиновид-
ные рубцы и атрофии).
С  развитием  биохимии  и  внедрением  био-
химических  методов  исследования  (спектро-
фотометрический,  хроматографический  и  др.) 
выделили  гематопорфирин,  который  обладает 
фотосенсибилизирующим  действием;  изучи-
ли  структуру  и  синтез  порфиринов  в  живом 
организме,  что  позволило  связать  заболевание 
с  накоплением  порфиринов.  А  в  дальнейшем 
было изучено  участие  порфиринов  в  сложных 
процессах метаболизма и биосинтеза в норме и 




1-4  2011          Дерматовенерология. Косметология. Сексопатология
133




пытки  классифицировать  их  по  клиническим, 
биохимическим,  генетическим,  патогенетиче-
ским и другим признакам.
Этой  проблемой  широко  занимались  не 
только  дерматовенерологии,  но  и  биохимики, 
профпатологи, терапевты, невропатологи и др., 









были  начаты  в  1956  г.  (Лаптев В. А.,  Ведрова 
Н. А., De�� J, �errot H. и др.). Это заболевание 
является  наиболее  распространенным  и  было 
описано  в  свое  время  под  различными  назва-
ниями:
- кожно-буллезная форма порфирии;
-  актинический  травматический  буллезный 
дерматоз;
- симптоматическая порфирия и др.
Вопросы  этиологии,  патогенеза,  клиники  и 
лечения  порфирий  были  предметом  специаль-
ного  обсуждения  на  многочисленных  съездах 
и  конгрессах  (С.-Петербург,  Рим,  Вашингтон, 
Таллинн, Фрейбург и др.).
2 Порфирии и их классификация
Порфирии  относятся  к  группе  заболеваний 
обмена  веществ,  развитие  которых  чаще  все-
го  связано  с  наследственными  дефектами  в 
ферментативных  системах  биосинтеза  гема. 
Некоторые  клинические  варианты  порфирий 




заболевания  признаком  являются  нарушения 
порфиринового обмена, в результате которых в 
различных  органах  и  системах  увеличивается 
содержание  порфиринов  или  их  предшествен-
ников (АЛК и ПБГ).
«Порфирия»,  как  терминологическая  кате-
гория,  была  введена  в  клиническую  практику  
I. ����e��tro� в 1937 г. Термин «порфирия» яв-
ляется  собирательным понятием и  объединяет 
различные  по  клиническому  течению,  биохи-









химических  нарушениях,  генетическая  обу-
словленность  или  начало  заболевания  в  связи 




ны  на  клинико-генетическом  принципе,  также 
C. ��t�o� et al (1951) выделили 2 типа порфи-
рии  –  нового  обмена  –  эритропоэтического  и 
печеночного,  что  позволило  выделить  2  типа 
порфирий.  В  дальнейшем  эти  классификации 






В  последующем  многие  формы  объеди-
нялись  под  одним  названием,  выделена  но-











































3 Обмен порфиринов. Порфирии как болезни обмена
Порфирины являются промежуточными продук-
тами на пути биосинтеза важных биохимических 
субстратов.  В  разных  соединениях  с  железом, 
магнием,  кобальтом  и  другими  металлами  они 
широко  распространены  в  животном  и  расти-
тельном мире. Синтез порфиринов происходит в 






















ся  в  том  или  ином  виде.  В  норме  порфирины 
обнаруживаются даже в тех участках централь-
ной  нервной  системы,  в  которых  физиологи-
чески  отсутствует  цитохромный  аппарат.  При 
гипоксии  количество  порфиринов  увеличива-






к  тканям  гемоглобином,  простетической  груп-
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дорода –  сильного мутагена и  клеточного  яда. 
Универсальным  защитным  ферментом,  разру-
шающим перекись на воду и кислород, является 
каталаза, которая представляет собой комплекс 
железопорфирина  со  специфическим  белком. 
Группа  содержащих  железопорфирин  фермен-
тов,  так  наз.  пероксидаз,  окисляет  некоторые 
субстраты  метаболизма,  используя  перекись, 
как окислитель.
Один из этапов синтеза ДНК и многие дру-
гие  биохимические  реакции  осуществляются 
при  участии  производных  витамина В12,  в  со-
став  которого  входит  и  является  его  активной 















Порфирины  представляют  собой  промежу-
точные  продукты  на  пути  синтеза  гема.  В  со-
став  гемоглобина,  миоглобина,  цитохромов, 









разования  и  продолжительности  их  существо-
вания;  последнее  зависит  от  функциональных 
способностей конечных продуктов синтеза пор-
фиринов – гемопротеинов.
В  нормальных  условиях  различные  порфи-
рины могут выделяться с мочой, желчью и ка-
лом,  что  связано  с фильтрационной особенно-
стью почек и способностью порфиринов всасы-
ваться в кишечнике.
Нарушение  обмена  порфиринов  лежит  в 
основе  заболеваний,  объединенных  названием 
«порфирии».
Порфирины  представляют  собой  органи-








другие  фракции  порфиринов  или  отсутству-
ют, или определяются в следовых количествах.  




эритроцитах  или  не  обнаруживается,  или  его 
средний уровень составляет не более 0,01 г/л.
Содержание  уропорфирина  в  моче  у  здо-
ровых  людей  колеблется  от  0  до  40  мкг/сут. 
Нормальное  количество  в  моче  составляет  



























на  в  большинстве  лабораторий  изучают  с  по-
мощью  спектрофотометрии.  Количественный 
расчет  на  заключительном  этапе  проводят  по 
формуле  с  учетом  коррекционных  коэффици-
ентов. Необходимо также определять стандарт-
ные  кривые  содержания  метаболитов  обмена 
порфиринов,  чтобы  избежать  действия  таких 






На  обмен  порфиринов  в  организме  могут 
влиять многие факторы:





























Данные  о  провоцирующем  действии  ал-
коголя  на  нарушенный  порфириновый  обмен 
дают  возможность  правильно  оценить  роль 
этого  вещества  в  патогенезе  поздней  кожной 






абсолютное  большинство  алкоголиков  и  лиц, 
длительное  время  употребляющих  алкоголь, 
не  страдают поздней кожной порфирией. Ал-
коголь является провоцирующим печеночным 
порфириногеном,  поэтому  это  заболевание  у 
лиц,  употребляющих  алкоголь,  протекает  бо-
лее тяжело.





Основные  нарушения  порфиринового  обмена 
происходят  в  эритробластах  костного  мозга. 
В эритроцитах периферической крови – повы-
шенное содержание порфиринов.
4.1 Врожденная эритропоэтическая пор-
фирия (болезнь Гюнтера). Это  заболевание 
впервые выделил �.  ���ter  в  1911  г. К настоя-










с  этой  формой  порфирии  гомозиготны,  тогда 
как их родители и часть клинически здоровых 
родственников гетерозиготны по отношению к 
патологическому  гену.  У  последних  действие 
рецессивного мутантного гена полностью пода-
вляется нормальным доминантным.
У  больных  врожденной  эритропоэтической 
порфирией  имеется  генетически  обусловлен-
ный  дефицит  косинтетазы  уропорфириногена 
III,  который  сосредоточен  в  патологической 
популяции эритробластов. Благодаря этой фер-
ментативной блокаде биосинтез гема извраща-
ется,  и  в  организме  больного  накапливаются 
большие количества уропорфирина I.









-  выделение  мочи,  окрашенной  в  красный 




-  увеличение  селезенки  с  гемолитической 
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заставляет  родителей  обратиться  за  медицин-
ской помощью.




возникает  зуд  и  покраснение  кожи,  позднее  – 
буллезные  элементы  с  серозным  или  серозно-
геморрагическим  содержимым.  В  пузырной 
жидкости  обнаруживают  следы  порфиринов. 
Кожа  чувствительна  к  механическим  воздей-
ствиям,  которые  способствуют  появлению  пу-
зырей,  эрозий. При  присоединении  вторичной 









стинок  (деформация,  утолщение,  помутнение; 
могут  отторгаться). При R-графии  –  искривле-
ние  и  заострение  эпифизов  фаланга,  остеопо-
роз,  частичная  или  полная  контрактура  суста-
вов в дистальных отделах конечностей.




Окраска  зубов  –  от  розово-желтой  до 






В  периферической  крови  –  пойкилоцитоз, 
анизоцитоз,  сфероцитоз  и  тромбоцитопения, 
дефицит фолиевой кислоты и недостаточность 
дегидрогеназы глюкозо-6 фосфата эритроцитов.








Такой  высокий  уровень  порфиринов  ха-
рактерен  только  для  этой  формы  порфирии 
и  не  бывает  при  печеночной.  Содержание 
копропорфирина  I  в  кале  может  достигать  




4.2 Эритропоэтическая протопорфирия была 






последнее  авторы  предложили  в  качестве 
диагностического  теста  для  дифференциации 
от  полиморфных  фотодерматозов  неизвестной 
этиологии. 
Это  –  генетически  обусловленное  заболе-
вание  (описано  несколько  семей)  с  высоким 
уровнем  протопорфирина  в  эритроцитах.  На-
следуется  по  аутосомно-доминантному  типу  и 
протекает в манифестной и латентной формах. 
К  настоящему  времени  в  мировой  литературе 
описаны  более  300  больных.  По  сравнению  с 





возможно,  что  больные  наблюдаются  дерма-









облучение,  то  явления  эти  исчезают  и  насту-
пает ремиссия. Повышенная чувствительность 
к  солнечному  свету  выражена и  встречается  у  
100 % больных. Рецидивы возникают даже при 
облучении солнцем через стекло.














возбуждение.  Затем  –  диффузный  отек  через  





















зернистый  вид);  рубцы  напоминают  оспенные 
метки;


















Уровни  протопорфирина  и  копропорфирина 
прямо зависимы от особенностей клинических 
проявлений заболевания.


















Также  при  латентной  форме  диагностиче-
ское  значение  имеет  повышенное  содержание 
флюоресцирующих  эритроцитов  в  перифери-
ческой  крови  (с  помощью  люминесцентной 
микроскопии).
4.3 Эритропоэтическая копропорфирия. 
Эта  форма  выделена,  как  самостоятельная, 
в  1964  г.  �. �e���e�er    и �. ��otte�. Это  гене-
тически  обусловленная  форма  с  возможным 
аутосомно-доминантным  типом  наследования. 
Она  характеризуется  резким  увеличением  со-
держания  порфиринов  в  эритроцитах  за  счет 
копропорфирина; это создает повышенную чув-
ствительность кожи к солнечным лучам.
Эритропоэтическая  копропорфирия  не  со-
провождается  патологией  внутренних  органов 
и нарушением  гемопоэза. По кожным симпто-
мам  (жжение,  зуд,  эритема  и  отек  кожи  после 
солнечных  облучений)  ее  практически  невоз-
можно  дифференцировать  от  эритропоэтиче-
ской  протопорфирии  и  пруриго-экзематозных 
фотодерматозов  неизвестной  этиологии.  При 
этой форме в 5-10 раз увеличен порфирин в эри-
троцитах,  преимущественно  за  счет  фракции 
копропорфирина;  также  выявляются  в  крови 
эритроциты с красной флюоресценцией. 
Диагноз  устанавливается  на  основании  по-
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5 Печеночные порфирии











Это  хроническое  заболевание,  связанное  с 
нарушением обмена порфиринов. В последние 
годы  частота  регистрации  увеличилась.  Про-
блема  порфирии  в  настоящее  время  приобре-
тает большое значение, т. к. охватывает многие 







1 %.  Чаще  болеют жители  городов  (75-80 %), 
особенно  –  с  развитой  химической  промыш-
ленностью;  это,  в  основном,  шофёры,  тракто-
ристы,  автомеханики и  т.  п.,  поскольку  оказы-
вают вредное влияние источники света,  тепла, 
загрязнения атмосферы на производстве и осо-
бенно  химические  факторы,  вызывающие  на-
рушение функции печени. Имеет значение кон-
такт  с  нефтепродуктами,  бензином,  солнечное 








Поэтому  профессии,  связанные  с  облуче-
нием  солнцем,  переохлаждением,  тяжелой 
физической  работой  и  воздействием  вредных 
химических  факторов,  следует  рассматривать, 
как  группы  повышенного  риска  (подсобные, 
строительные,  железнодорожные,  сельско-
хозяйственные  разнорабочие).  Особенно  важ-











курение,  наркомания),  оказывающих  пагубное 
влияние на организм человека в целом и являю-





осенние  месяцы,  особенно  при  повышенной 
инсоляции и влажности воздуха.
Выделяют три типа ПКП по их течению:
-  осенний  (40,1  %),  более  благоприятный, 
когда  ПКП  возникает  осенью  или  весной,  но 
обострение – ежегодно, один раз в августе или 
сентябре;
-  осеннее-весенний  (34,4 %)  –  двухфазный, 
обострения два раза в год: весной и осенью;
- внесезонный, который имеет два вида:
1)  часто  обостряющийся,  многофазный, 
4-5 раз в год, ремиссии короткие и не зависят 
от инсоляции; 
2)  торпидный,  протекающий  почти  без 
ремиссий.
Этиология и патогенез  ПКП  до  конца  не 









нов  в  печени,  следует  считать  основным мор-
фологическим изменением в этом органе у всех 
больных  ПКП.  Функциональным  отражением 





-  нарушения  порфиринового  обмена  могут 
развиваться в условиях отсутствия выраженных 
патоморфологических изменений в печени; 
-  нарушения  порфиринового  обмена  могут 




логических  изменений  печени,  сформировав-
шихся  под  действием  различных  гепатотроп-
ных факторов; 
-  нарушение  порфиринового  обмена,  как 
и  всякое  другое  дистрофическое  изменение  в 
гепатоцитах,  может  способствовать  развитию 








Издавна  считалось,  что  алкоголь  является 
гепатогенным  фактором,  т.  е.  обладает  токси-
ческим действием на печень, вызывая ее пора-
жение, и не случайно в литературе существовал 
и  до  сих  пор  сохранился  термин  «алкоголь-
ный  цирроз  печени».  При  хроническом  упо-
треблении  алкоголя  нарушается  усвояемость 
питательных  веществ  и  развивается  ожирение 
печени  (жировая  дистрофия),  присоединяется 
гепатит. Считается,  что  алкоголь  способствует 
развитию цирроза,  т.  к.  он приводит к неурав-














лов  (мышьяк,  свинец,  кобальт,  уран,  фосфор, 
фтор), которые вызывают нарушения в обмене 
порфиринов. Поэтому чаще болеют ПКП води-


















латентным  сахарным  диабетом,  что,  возможно, 
патогенетически связано, поскольку при сахарном 





предрасположенности,  для  реализации  кото-
рой  требуются  дополнительные  токсические 
факторы внешней среды и которая наследуется 
как  несцепленный  с  полом  доминантный при-
знак.  Наследственная  предрасположенность 
может  определять  «специфический»  характер 
действия  неспецифических  гепатотоксических 
факторов,  следствием  чего  является  развитие 
«специфического»  порфиринового  гепатита 
с  клиническим  и  биохимическим  синдромом 
поздней кожной порфирии.
Современные  данные  свидетельствуют,  что 
для ПКП характерна различная локализация фер-
ментных  дефектов  в  системе  биосинтеза  гема. 
Наиболее  тяжелое  течение  заболевания  наблю-
дается  при  блокировании  уропорфириноген-I-
декарбоксазы,  более  легкое  –  при  нарушениях 
















от  землисто-серого  до  красновато-синюшного 
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Вначале она имеет красноватый оттенок, особен-
















Иногда  пигментация  бывает,  как  моносим-
птом.  В  дальнейшем  пигментация  становится 
неравномерной,  возникают  участки  депигмен-
тации,  напоминающие  витилиго.  Иногда  даже 
развивается  атипичная  форма  ПКП  –  склеро-
витилигинозная.
Пузырная  реакция  –  классический  признак 
порфирии,  но  вначале  возникает  легкая  рани-
мость  кожи  (лицо,  тыл  кистей).  Даже  легкая 
травма  вызывает  появление  эрозий. Отмечает-





увеличивается.  У  отдельных  больных,  в  зави-
симости от района проживания, обострение на-
ступает осенью.
Пузыри  –  размерами  от  просяного  зерна 
до  горошины  и  крупнее.  Пузыри  появляются 
на  видимо  неизмененной  коже,  округлой  или 
овальной  формы;  вокруг  пузыря  нет  воспале-
ния,  покрышки  плотные;  содержимое  вначале 
серозное,  а  затем  мутнеет,  становится  гной-





таниями,  затем  –  атрофия,  особенно  на  лице 
(оспиновидная).
Локализация  –  тыл  кистей,  лицо,  ушные 
раковины, шея;  реже  –  на  предплечьях,  губах, 
волосистой  части  головы.  У  женщин  пузыри 





При  присоединении  вторичной  инфекции 
развивается лимфаденит и лимфангоит. 
При  нерациональном  лечении  появляются 
глубокие язвы.











Ногти  теряют  блеск,  деформируются,  ста-
























родермии  восковидным  блеском  кожи,  беловато-








У  больных  с  тяжелой  формой  диффузной 
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При  склеродермоподобной  форме  ПКП  от-
сутствуют истончение губ и сужение рта. Пора-
жения напоминают диффузную склеродермию, 
и  встречается  эта  атипичная  форма  у  одной 
трети больных ПКП. Склеродермоподобные из-
менения кожи развиваются чаще у больных при 
формировании  глубоко  залегающих  пузырей. 
Заживление  с  образованием  рубцов  приводит 















































возможность  проследить  определенную  фазо-
вость  в  развитии  морфологических  изменений 
при ПКП и связать их с тяжестью заболевания. 
Следует считать первичным поражение сосудов 
дермы  с  последующим  развитием  периваску-
лярного  инфильтрата,  состоящего  вначале  из 
лимфоцитов, которые затем замещаются фибро-
бластами.
При  сопоставлении  особенностей  течения 
воспалительной  реакции  с  тяжестью  заболева-
ния и показателями неспецифического иммуни-
тета, обращает на себя внимание растянутый ха-










системе  кожи  открытых  участков.  В  период 
обострения  заболеваемость  кожи  повышается 
(проба  Мак  Клюра  и  Олдрича),  а  при  нарас-
тании дистрофических изменений в коже про-
ницаемость  понижается,  что  зависит  от  дли-
тельности  заболевания,  распространенности 
и  тяжести  кожного  процесса.  У  большинства 
больных ПКП до лечения с помощью пробы с 
флюорецином  отмечено  уменьшение  времени 





ства  больных  ПКП,  что  свидетельствует  об 





сибилизатора  порфирина.  При  УФ-облучении 
происходит  расщепление  денатурированного 
белка  и  образуется  аминокислота  гистидин, 
которая  декарбоксилируется  и  превращается  в 
амин-гистамин.  Количество  гистамина  увели-
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чивается после облучения в несколько раз. Он 
расширяет сосуды и повышает проницаемость 




образуется  меланин,  который  обуславливает 















-  вегетативная  дистония,  характеризующая-
ся  симптомами,  указывающими  на  сердечно-
сосудистый или желудочно-кишечный «невроз»;
-  астено-вегетативный  с  трофическими  на-
рушениями, который проявляется выраженными 
вегетативными  нарушениями  на  фоне  астени-
ческого  состояния  (общая  слабость, нарушения 







Черепно-мозговая  травма,  которая  часто 
встречается  в  анамнезе  больных ПКП,  инфек-
ции  нервной  системы  и  интоксикации  могут 
стать  причинами  нарушения  нейрорегулятор-
ных механизмов гомеостаза.
Рассматривая  ПКП,  как  эндогенный  токси-
коз, связанный с нарушением обмена порфири-












Эти  изменения  возникают  в  результате  ток-
сического  действия  порфиринов  на  централь-
ную и вегетативную нервную системы, а также 
проводящую  систему  сердца.  Обычно  больные 
ПКП жалуются на общую слабость, потливость, 
неприятные  ощущения  и  боли  в  области  серд-
ца,  сердцебиение  и  одышку.  При  объективном 
исследовании  выявляются  увеличение  границ, 
приглушение  тонов  сердца,  акцент  II  тона  на 
аорте.  В  дальнейшем  изменяется  ритм  сердеч-









Поражение  печени  при ПКП  проявляется  сле-
дующими клиническими симптомами:
-  болезненность  при  пальпации  в  правом 
подреберье или эпигастарльной области;
- увеличение печени;
-  появление  пигментированных,  с  грязно-
серым  оттенком,  пятен  на  открытых  участках 
кожи;
- расширение мелких капилляров в области 
груди,  придающее  пигментации  красновато-
багровый  оттенок,  особенно  при  длительном 
течении заболевания. 





































пропорфирина,  что  приводит  к  появлению не-
инфекционного холецистита.
Порфирины влияют на состояние желудочно-
кишечного  тракта.  Действие  продуктов  нару-
шенного  обмена  порфиринов  вызывает  дис-
кинетические    расстройства,  которые,  в  свою 








Описаны  перистая  и  кольцевидная  пигмен-





лочки  глаза  –  возникновение  тонкостенных  пу-
зырьков  серовато-желтого  цвета  с  прозрачным 
содержимым  размерами  до  3  мм,  которые  рас-
полагаются  у  края  нимба.  Вокруг  пузырьков  –  




является  своеобразная  пигментация  конъюн-
ктивы и склеры (40 % больных) в области ним-
ба. Пигментация образуется в виде кольца или 
полукольца  и  состоит  из  вертикально  идущих 
тонких  полос  («полисад»);  иногда  они  имеют 
вид  «булыжной  мостовой».  Иногда  пигмента-
ция переходит на конъюнктиву и склеру.
У больных порфирией наблюдается малино-















Клиническая  классификация  выделяет  три 
стадии заболевания (Н. П. Кузнецова, 1974, 1976).
Стадия 1 (легкая). На первый план выступа-
ют  кожные  проявления,  обратимые  изменения 
внутренних  органов  и  нервной  системы.  Пре-





















развивается  полиневротический  синдром.  От-




Отмечается  наличие  дистрофических  из-
менений в миокарде, перегрузка правого желу-
дочка  и  нарушение  атриовентрикулярной  про-
водимости. Отмечается снижение тонуса сосу-




исчезают  при  ремиссии.  Развиваются  органи-
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ческие  изменения  печени  (увеличение  печени, 
желтуха),  изменение  окраски  ладоней;  пальцы 
в виде «барабанных палочек», наличие ангиом.
У этих  больных угнетается антитоксическая 
функция  печени,  гликогенообразование,  повы-
шение  сахара  в  моче.  Отмечается  прецирроз 









-  пузырьки и  очаги помутнения на  роговой 
оболочке;













нарушение  сна,  аппетита;  развивается  депрес-
сия, что приводит к потере трудоспособности.













В  зависимости  от  преобладания  поражения 


























ляют  рассматривать  ПКП,  как  полисистемное 
заболевание  со  сложным  патогенезом  и  много-





тер.  Возникающие  вначале  заболевания  функ-
циональные  или  воспалительные  обратимые 
изменения  в  дальнейшем  нередко  сменяются 
дистрофическими  необратимыми.  Выделенные 
клинические  варианты  поздней  кожной  порфи-
рии формируются в зависимости от предшеству-
ющих заболеваний и провоцирующих факторов.






отметить,  что  некоторые  препараты  обладают 
выраженным  порфириногенным  действием  и 





























арея;  абдоминальные  боли  носят  коликообраз-
ный, реже – постоянный характер и продолжа-
ются  несколько  часов  или  дней;  боли  иногда 
очень  интенсивные  и  локализуются  в  разных 
отделах живота, или диффузно; иногда ошибоч-














сонница,  эмоциональная  лабильность,  депрес-
сивные и истероидные компоненты; реже – спу-















3)  порфирин  в  эритроцитах  и  в  кале  – 
нормальный.
Предложена  подробная  классификация 
латентных  форм  болезни  (Л.  И.  Идельсон,  
Г. П. Коротеева, 1971).
1 Скрытое носительство мутантного аллеля –  








Латентная  форма  острой  перемежающейся 
порфирии  клинически  характеризуется  перио-
дически возникающими болями в животе, мы-
шечной слабостью, бессонницей, гипертензией, 
синусовой  тахикардией  и  психологическими 







которые  ограничиваются  только  абдоминаль-
ными  симптомами  и,  как  правило,  заканчива-
ются благоприятно.
2  Тяжёлая  форма:  тяжёлые  приступы  10-15 
дней,  до  10  недель.  Острая  форма  сопрово-
ждается  абдоминальными  симптомами,  невро-
логическими  нарушениями  и  психическими 




приступ  сопровождается  более  тяжёлыми  и 










протекает  в  молодом  возрасте  с  вовлечением 
черепных нервов. Смерть наступает от парали-
ча дыхательного центра.
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тельная  редкость  создают  определенные  труд-
ности в распознавании  этого  тяжелого  заболе-
вания. Затруднения в диагностике острой пор-
фирии  значительно  легче  преодолеваются  при 
условии, если это заболевание рассматривается 
в процессе дифференциального диагноза. Пра-
вильная  оценка  основных  клинических прояв-
лений (абдоминальные и неврологические сим-
птомы,  изменения  психического  состояния), 
красное  окрашивание мочи,  исключение  гема-
турии  заставляет  предполагать  возможность 
приступа  острой  перемежающейся  порфирии. 
Следует учитывать, что острые приступы пор-
фирии не всегда могут быть тяжелыми, поэтому 
определение  порфобилиногена  в  моче  играет 
большую  роль  в  диагностике  острой  переме-
жающейся порфирии.
5.3 Варигатная или смешанная порфи-
рия (Южно-Африканский тип).  Эта  форма 
распространена  в  южных  районах  Африки;  в 
Европе  встречается  редко.  Клинически  прояв-
ляется так же, как острая перемежающаяся или 
поздняя кожная порфирия. Проявляется только 











кистей.  Провоцируется  механической  травмой 
и солнечным облучением.
Во  время  острой  фазы  болезни  в  клиниче-
ской картине доминируют абдоминальные боли, 
тяжелая  рвота  и  запор,  синусовая  тахикардия, 
гипертензия и симптомы полиневрита.











-  высокое  содержание  порфиринов  в  кале; 
фракция  протопорфирина  доминирует  над 
фракцией  копропорфирина;  в  период  острых 





-  закономерно  преобладание  уровня  копро-
порфирина  в  суточной  моче  над  содержанием 
уропорфирина;  во время острой фазы болезни 
общая экскреция порфиринов с мочой увеличи-





5.4 Наследственная копропорфирия. 











ступать  эстрогены,  а  так  же  интеркуррентные 
инфекции и беременность. Наблюдаются абдо-





ющую  порфирию.  Точный  диагноз  устанавли-
вается по биохимическим признакам:
-  высокий  уровень  копропорфирина  в  кале 
при нормальном уровне протопорфирина – это 
постоянные признаки;
































ского  развития,  высокой  миопии  и  эпилепти-
формных припадков. 
Биохимические показатели при этой форме:
-  высокое  содержание  протопорфирина  в 
эритроцитах, плазме крови и кале;
-  повышение  содержания  уропорфирина  в 
моче, кале, эритроцитах и плазме крови;
-  увеличение  фракции  копропорфирина  в 
моче, плазме крови и эритроцитах, но при вы-
соком содержании его в кале.
Другая форма  кожной  порфирии  по  клини-
ческим признакам протекает как Hydroa �a�����
iforma  и  сопровождается  преимущественным 
повышением  уровня  уропорфирина  в  плазме 
крови,  эритроцитах  и  кале  при  нормальном 
уровне порфирина.
Эти  признаки  порфирий  целесообразно  от-
нести к печеночным порфириям.
При  рассмотрении причинной  связи  гемор-
рагического синдрома и нарушения порфирино-
вого обмена следует иметь в виду следующее:






порфиринов  в  ней  развиваются  вторично  в  ре-
зультате  системных  нарушений  стенок  крове-
носных сосудов и факторов свертывания крови.
В пользу  генетической природы могут  сви-
детельствовать  ранняя  манифестация  и  свой-









-  повышенная  экскреция порфиринов  с мо-
чой может отсутствовать; поэтому использова-
ние  качественных  и  полуколичественных  ме-
тодов  определения  порфиринов  или  неполное 
обследование имеет относительную ценность;
- каждый больной с симптомами фотосенси-
билизации  должен  подвергаться  углубленному 




следует  углубленно  обследовать  и  относить  к 
неклассифицированным  порфириям,  чтобы  не 
создавать путаницу в классификации.
7 Биохимические методы диагностики порфирий
Диагноз любой формы порфирии должен быть 
подтвержден  лабораторными  исследованиями, 
как  качественными,  так  и  количественными, 
обнаружением  порфиринов  в  биологических 
жидкостях и экскретах.
Результаты  использования  качественных  и 
полуколичественных  методов,  свидетельствуя 
об  общем  суммарном  повышении  уровня  пор-
фиринов,  не  позволяют  дифференцированно 
оценить  специфичность  нарушений  порфири-
нового обмена и не дают точной информации о 
















крови  и  эритроцитах  (C.  �����gto�,  1963);  но 
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этот  метод  сложный  и  трудоемкий,  поэтому 
можно  использовать  и  качественные  методы. 
Иногда используется проба C. �����gto� (1962), 







Проводится  исследование  копро  -  и  прото-
порфирина,  содержания АЛК  и  порфобилино-
гена (ПБГ).
При поздней кожной порфирии изучают уро-
вень копропорфирина  III  и уропорфирина  III  в 
моче,  раздельное  количественное  определение 
порфиринов в моче, при острой перемежающей-
ся порфирии – определение АЛК и ПБГ в моче.
8 Лечение и профилактика порфирий, прогноз












риях  чаще  всего  применяют  патогенетические 
методы терапии, которые облегчают течение за-
болевания и частично предотвращают развитие 
тяжелых  необратимых  изменений  внутренних 
органов. Такая терапия сводится либо к устра-
нению  неблагоприятных  факторов,  провоци-










плексов  с  ионами  тяжелых  металлов,  которые 
могут накапливаться в результате интоксикаций 
или  нарушения  биосинтеза  порфиринов;  это 
деблокирует системы ферментов, что приводит 
к  частичному  корригированию  нарушенного 




ствие  карболена  и  холестирамина,  обменное 
ощелачивание  бикарбонатом  натрия  и  назна-
чение синтетических противомалярийных пре-
паратов;  последние  интенсивно  выделяются  с 
мочой;
-  восстановление  функциональной  способ-
ности  эритропоэтической  системы  и  печени  – 
сюда относится:
1) спленэктомия;
2)  разнообразная  антицирротическая  те-
рапия;
3) применение комплексов витаминов;
-  частичное  корригирование  нарушенного 
метаболизма порфиринов:







-  защита  кожи  от  воздействия  солнечных 























































































































-  при  поздней  кожной  порфирии  –  обще-
ственная профилактика:
1)  профосмотры,  особенно  среди  лиц 
«повышенного риска» и исследование у них 
мочи на содержание порфирина;
2)  профессиональный  отбор,  трудоу-
стройство;
3) диспансеризация больных, проведение 




-  фотозащитные  кремы,  шляпы,  защитные 
очки, избегать солнечные облучения;
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-  противопоказано  санаторно-курортное  ле-
чение в летнее время;
- противопоказан алкоголь, курение.
Очень  важно  соблюдение  режима  питания; 




гноз  –  благоприятный,  но  необходим режим и 
трудоустройство;
-  в  стадии  2  рекомендуется  наблюдение  за 
больными  и  проведение  лечения  совместно  с 
невропатологами и терапевтами; прогноз зави-
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